Histiocytosis x: Recurrent isolated mandibular lesion (case report) by Basta-Jovanović Gordana M. et al.
Histiocytosis X :  rekurentna izolovana
mandibularna lezija  (prikaz slu~aja)
Histiocytosis X :  Recurrent Isolated Mandibular Lesion 
(Case Report)
Serbian Dental J, 2003, 50 202
SGS YU ISSN 0039-1743-
COBISS.SR-ID 8417026
Histiocytosis X je termin koga je prvi uveo Lichten-
stein
1 1953. godine, a odnosi se na spektar promena ~ija je
zajdni~ka  karakteristika  idiopatska  proliferacija  histiocita.
Danas  je  histiocytosis  X    zajedni~ko  ime  za  poreme}aj
retikuloendotelnog  sistema,  koji  se  karakteri{e  granuloma-
toznom lezijom koja nastaje usled eozinofilne i histiocitne
proliferacije.  Ispitivanja  su  pokazala  da  se  u  sklopu  ovog
poreme}aja  promena  mo`e  javiti  izolovano,  zahvataju}i
samo jedan organ, u kom slu~aju je prognoza veoma dobra
2.
Prognoza  je  neizvesnija  ako  su  promene  multisistemske.
Ovo oboljenje se predominantno javlja kod dece i adolesce-
nata  kod  kojih  ima  lo{iju  prognozu  nego  kod  odraslih.
Klini~ki se ispoljava u tri forme: 1. monoostotski i poliostot-
ski eozinofilni granulom sa jednom ili vi{e ko{tanih lezija (
ponekad se mogu javiti i lezije izvan kostiju); 2. hroni~na
diseminovana  histiocitoza  X  sa  {iroko  rasprostranjenim
ko{tanim lezijama kao i promenama izvan kostiju, naj~e{}e u
plu}ima  i  jetri  (ova  forma  poznata  je  kao  Hand-Schuller-
Christian-ova  bolest);  i  3.  rapidno  progresivna  akutna  dis-
eminovana  bolest  koja  zahvata  vi{e  organa  (Letterer-Siwe
bolest)
3.
Mandibularne lezije se relativno ~esto javljaju u sklopu
histiocitiocitoze X. U ovim slu~ajevima rani simptomi obuh-
vataju  prisustvo  promene  na  mandibuli,  bol,  gingivitis  sa
krvavljenjem iz desni i kla}enjem zuba, pojavu ulceracija u
usnoj duplji koje te{ko zarastaju, zadah iz usta, te{ko}e pri
`vakanju,  a  u  nekim  slu~ajevima  razvija  se  akutni,  nekro-
tiziraju}i ulcerativni gingivitis i parestezija
4.  Naj~e{}e oralne
lezije  predstavljaju  osteoliti~ke  defekte
5.  Lezije  na  gingivi
mogu, ali ne moraju pratiti promene nastale na mandibuli. U
literaturi se u~estalost zahva}enosti oralne regije u histiocyto-
sis X kre}e od 4,5% do 77%6-8. U najve}oj studiji koja je
obuhvatila 1120 pacijenata obolelih od histiocytosis X, Hatr-
man
5 je  na{ao  zahva}enost  oralne  regije  u  10%  slu~ajeva.
Gorski je sa svojim saradnicima prikazao {est slu~ajeva histi-
ocitoze X koja se razvila kod odraslih, a kod svih obolelih
prve manifestacije bolesti bile su ograni~ene na oralnu regiju
9.
Etiologija  histiocitoze  X  jo{  uvek  je  nepotpuno
razja{njena. Najzna~ajnija uloga u nastanku ovog oboljenja
pripisuje  se  imunokompetentnim  Langerhansovim  }elijama
koje se normalno nalaze u mukozi i ko`i, a poti~u iz kostne
sr`i  i  imaju  funkcionalne  sposobnosti  mononuklearnih
fagocita
10-12. Morfolo{kim i imunohistohemijskim tehnikama
istra`ivanja  pokazano  je  da  }elije  koje  ~ine  infiltrate  u
slu~ajevima  histiocitoze  X  i  Langerhansove  }elije  imaju
veoma sli~ne morfolo{ke karakteristike, na osnovu ~ega se
smatra  da  histiocitoza  X  u  stvari  predstavlja  proliferaciju
abnormalinuh Langerhansovih }elija, te se u novijoj literaturi
i naziva ''Lagerhans'-Cell Histiocytosis''
13,14.
Terapija  histiocitoze  X  obuhvata  primenu  razli~itih
metoda  kao  {to  su  radikalna  hirur{ka  ekscizija,  kireta`a,
zra~enje  i  hemioterapija  (izolovana  ili  u  kombinaciji  sa
drugim metodima).
Cilj ovog rada je bio da se na jednom slu~aju iz prakse
prika`e rekurentna izolovana mandibularna lezija (histiocyto-
sis X) kao retka pojava kod pacijenata starijeg uzrasta i pred-
stavi hirur{ki tretman kao jedan od na~ina terapije ovih lezija.
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Histiocitoza X se naj~e{}e javlja kod dece i adolescenata. U ovom
radu prikazan je slu~aj histiocitoze X  kao izolovan, bezbolni mandibulari
otok kod `ene stare 54 godine. Ortopantomografijom je utvrdjeno da se radi
o cisti~noj formaciji lokalizovanoj sa leve strane u telu mandibule. Radio-
grafskim ispitivanjem celog tela kao ni laboratorijskim analizama nisu nad-
jene  druge  zna~ajnije  promene.  Hirur{ki  je  izvr{ena  enukleacija  cisti~ne
tvorevine iz mandibule, a histopatolo{ka analiza pokazala je da se radi o
histiocitozi  X.  Posle  godinu  dana  do{lo  je  do  recidiva  i  druge  operacije
kojom je uradjena resekcija tela mandibule sa rekonstrukcijom odstranjenog
dela slobodnim ko{tanim graftom uzetim sa ilija~nog grebena. Redovnim
kontrolama tri godine posle druge operacije nisu otkriveni znaci recidiva
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Bolesnica  stara  54  godine,  doma}ica,  primljena  je  na
Kliniku za maksilofacijalnu hirurgiju Somatolo{kog fakulteta u
Beogradu radi ispitivanja i hihrur{kog odstranjenja tumorozne
formacije koja se razvijala na levoj strani mandibule. Bolesnica
je dve godine pre prijema u bolnicu primetila bezbolan otok sa
leve strane u predelu mandibule koji nije uzrokovao bilo kakav
neprijatan ose}aj, a izuzetno se sporo uve}avao. 
Po prijemu, uradjen je ortopantomogram na kome je nad-
jena cisti~na formacija na levoj strani tela mandibule (sl. 1).
Klini~ka  ispitivanja  kao  {to  su  rentgenski  snimak  lobanje,
rutinske  laboratjske  analize,  detaljni  internisti~ki  pregled  i
radiografsko ispitivanje ~itavog tela nisu pokazala nikakvo
odstupanje od normalnih nalaza. 
Slika 1. Rentgenski snimak lobanje pre operacije na kome se jasno zapa`a
cisti~na formacija sa leve strane u telu mandibule.
Figure 1. Radiograph taken prior to treatment showing ewtensive destruction
and cystic formation on the left side of mandibular body.
Nakon pripreme bolesnice, u op{toj anesteziji uradjeno
je hirur{ko uklanjanje cisti~ne formacije, a kompletan opera-
tivni materijal poslat je na histopatolo{ku analizu. Postopera-
tivni  tok  protekao  je  bez  komplikacija  i  bolesnica  je
otpu{tena iz bolnice.  Na kontrolnim pregledima neposredno
posle operacije nisu uo~ene bilo kakve nepravilnosti.
Histopatolo{kim pregledom nadjeno je granulomatozno
zapaljenje  sa  periferno  lako  fibroziranom  stromom,
mno{tvom histiocita benignih karakteristika sa reniformnim
jedrom  i  obimnom  ru`i~astom  citoplazmom,  sa  mno{tvom
limfocita,  zrelih  granulocita  (pete`no  eozinofila)  i  mnogo-
jedarnih  d`inovskih  }elija  oko  velikog  ognji{ta  nekroze
(sl.2). U citoplazmi umno`enih histiocuta nadjene su velike
koli~ine fagocitovanog lipidnog materijala u vidu vakuola.
Dijagnoza histiocitoze X potvrdjena je dodatno i imunohisto-
hemijski pozitivnim bojenjem na S-100 protein
15.
Godinu dana nakon prve operacije kod bolesnice je na
kontrolnom pregledu utvrdjen recidiv. U reoperativnom zah-
vatu uradjena je resekcija tela mandibule sa leve strane, gde je
bila  tumorska  formacija,  sa  istovremenom  rekonstrukcijom
defekta slobodnim ko{tanim graftom uzetim od bolesnice sa
grebena  ilija~ne  kosti.  Postoperativni  tok  je  protekao  bez
komplikacija, a histopatolo{ki pregled pokazao je da se radilo
o recidivu histiocitoze X. Ni ovoga puta detaljnim klini~kim
ispitivanjima nisu nadjeni depoziti izvan primarnog `ari{ta. 
Bolesnica je periodi~no dolazila na kontrolne preglede i
u  narednih  pet  godina  nije  nadjen  niti  recidiv,  niti  sli~ne
promene  na  nekom  drugom  mestu,  te  se  bolesnica  smatra
uspe{no izle~enom.
Slika 2. Opti~komikroskopski izgled dela odstranjenog tkiva u kome je
izra`eno granulomatozno zapaljenje sa mno{tvom histocita, zrelih granulocita
(prete`no eozinofila) i mnogojedarnih d`inovskih }elija oko ognji{ta nekroze.
(HE x 250)
Figure 2. Appearance, under light microscope, of a part of tissue removed
from left mandibular body, showing a prominent granulomatous cellular
infiltrate of histiocytes, granulocytes (predominantly eosinophils) and
multinucleated giant cells. (H&E x 250)
Diskusija
Na~in le~enja histiocitoze X  razlikuje se od ustanove do
ustanove, zavisno od njihovih klini~kih iskustava. Naj~e{}e se
ograni~ene,  pojedina~ne  lezije  le~e  lokalnom  ekscizijom
16.
Pojedina~ne i multifokalne hroni~ne forme (uklju~uju}i i one
u kojima se javlja facijalna paraliza) obi~no dobro reaguju na
radioterapiju, gde se primenjuju  niske doze radijacije (100 do
2000 rada). Uspe{nost  ovakvog le~enja procenjuje se na 95%
slu~ajeva
17, mada u literaturi postoje i ne{to preciznije studije
po kojima se najbolji terapiski rezultati posti`u dozama oko i
ne{to ispod 1000 rada
18. Diseminovana histiocitoza le~i se i
antineoplasti~nom  hemoterapijom,  mada  je  uspeh  terapije  i
pre`ivljavanje nezadovoljavaju}e
17.
Izolovana mandibularna lezija u slu~ajevima histiocitoze
X  danas  se  naj~e{}e  le~i  hirur{ki,  a  u  mnogim  slu~ajevima
zra~enjem,  posle  koga  naj~e{}e  sledi  hemoterapija.  U
prikazanom  slu~aju  mi  smo  prednost  dali  hirur{koj  terapiji.
Ovakav pristup le~enju imaju mnoge vode}e klinike u svetu.
Chase i saradnici isti~u prednost hirur{ke kireta`e lezije vilice,
bilo da se radi o mono ili poliostotskim lezijama eozinofilnog
granuloma, s obzirom na vrlo lo{ odgovor i mogu}e o{te}enje
dentalnih struktura radijaciom
19.  U svojoj studiji koja obuhva-
ta 114 slu~ajeva histiocitoze X Hartman
20 isti~e da su bolesnici
koji su le~eni samo zra~enjem naj~e{}e imali recidiv. U svom
prikazu 40 bolesnika sa histiocitozom X  koje je pratio u inter-
valu od 2 meseca do 24 godine, Oberman
21 isti~e da su se
recidivi bolesti javili kod 15 bolesnika, a najdu`i period od
dijagnoze do recidiva bio je 3½ godine. U grupi od 43 bolesni-
ka operisana sa izolovanom ko{tanom histiocitozom X koje je
pratio u periodu od 8 meseci do 25 godina posle otkrivanja
oboljenja, Sims
22 je opisao samo jedan recidiv. 
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mandibularna lezija, metod le~enja posle koga nije bilo recidiva
obuhvatio  je  radikalno  uklanjanje  tela  mandibule  sa  istovre-
menom  rekonstrukcijom  defekta  slobodnim  ko{tanim  graftom
uzetim od bolesnice sa grebena ilija~ne kosti. Obzirom da pet
godina nakon ove operacije nije bilo znakova recidiva, ovaj na~in
le~enja se mo`e smatrati adekvatnim za ovo retko oboljenje.
Zaklju~ak
Uspe{an  ishod  operativnog  zahvata  koji  je  rezultirao
petogodi{njim intervalom u kome nije do{lo do recidiva, poz-
itivno je  iskustvo i predstavlja podsticaj da se ova koncepcija
le~enja izolovane mandibularne histiocitoze X koja obuhvata
radikalnu hirur{ku intervenciju prihvati kao jedan od mogu}ih
na~ina terapije. Kao {to se iz ovog rada vidi, masivni ko{tani
defekt mogu}e je uspe{no nadoknaditi  slobodnim ko{tanim
graftom uzetim od samog bolesnika  sa grebena ilija~ne kosti,
{to otklanja reakciju odbacivanja grafta tj. doprinosi dobrom
prihvatanj  grafta  sa  jedne  strane,  a  povoljnom  ishodu  tj.
izle~enju osnovnog oboljenja sa druge strane.
Rad posve}ujemo seni Prof. dr Predraga Stefanovi}a,
~oveku koji je uradio hirur{ku intervenciju i uklonio ovu
ina~e dosta retku leziju. U znak se}anja na radni entuzijazam,
upornost i ambicioznost profesora Stefanovi}a, posve}ujemo
mu ovaj rad u kome je njegov doprinos sigurno najve}i.
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HISTIOCYTOSIS X :  RECURRENT ISOLATED MANDIBULAR
LESION  (CASE REPORT)
SUMMARY
Histiocytosis X usually affects children and adolescents. In our case,
a 54-year-old woman was admitted to hospital for evaluating and treatment
of an isolated, painless swelling of the left side of the mandible. Orthopan-
thomogram  showed  a  cystic  formation  located  on  the  left  side  of  the
mandibular body.  Radiographs of the scull and body showed no pathologic
changes. Laboratory findings did not reveal any abnormality. Surgical enu-
cleation of the mandibular cystic lesion was performed and histopathologi-
cal analysis confirmed the presence of histiocytosis X. One year after the
first  operation  a  relapse  formation  was  found  and  surgically  removed.
Resection of the left side of the mandibular body was performed immediate-
ly  followed  by  reconstruction  of  the  mandibular  defect  with  free  osseos
graft taken from the iliac crest. All follow-ups in the period of three years
after the second operation showed no sign of relapse.
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